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RESUMEN

Introduccion: el sindrome de Klippel-Trénaunay (SKT) es una
entidad clinica rara y esporadica. La triada clasica define
malformacion capilar, hipertrofia ésea y de tejidos blandos vy
varicosidades atipicas.

Caso clinico: se describe el caso de una paciente de 14 anos de
edad que consulta por mancha en vino de Oporto, dolor en miembro
inferior izquierdo, edema vy discrepancia en la longitud de las
extremidades inferiores. Se catalogé como sindrome de Klippel-
Trénaunay por la triada clasica presentada.

Discusion: la paciente se benefici6é de termoablaciéon venosa

asociada a flebectomias y de oclusién venosa con escleroespuma.
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ABSTRACT

Introduction: Klippel-Trénaunay syndrome (SKT) is a rare and
sporadic disease, characterized by the clinical triad of capillary
malformations, bone and soft tissue hypertrophy and varicose veins.
Case report: we report the case of a 14-year-old female patient who
presented a port-wine stain, pain in the left lower limb, edema, and
discrepancy in the length of this limb. It was classified as Klippel-
Trénaunay syndrome due to the classical triad presented.
Discussion: the patient underwent venous thermoablation

associated with phlebectomies and sclerofoam venous occlusion.

Keywords: Syndrome. Klippel-Trénaunay. Angiodysplasia.

INTRODUCCION

El sindrome de Klippel-Trénaunay, también conocido como “sindrome
de angioosteohipertrofia” e “hipertrofia hemangiectasica”, es una
malformacion vascular congénita, poco frecuente, con una incidencia
de 2-5 por cada 100 000 recién nacidos (1).

Esta entidad clinica fue descrita por primera vez en 1900 por Maurice
Klippel y Paul Trénaunay, caracterizada por la triada clasica de
hemangiomas cutaneos color vino Oporto, hipertrofia asimétrica de
tejidos blandos u éseo de uno o0 mas miembros y anomalias venosas
(2).

Su etiologia no esta claramente definida; sin embargo, estudios
recientes documentan que puede deberse a mutaciones somaticas
esporadicas que ocurren durante la angiogénesis en la etapa
embriolégica que afectan al gen PIK3CA, lo que conduce al aumento
en la proliferacién celular con un sobrecrecimiento tisular. Se han
descrito ademas traslocaciones en los cromosomas 5-11 y 8-14 (3).
Segun Gloviczki P y cols.,, el 98 % de los pacientes presenta
malformaciones vasculares, que se manifiestan como manchas

capilares planas, rojas o moradas en vino de Oporto, presentes desde



el nacimiento; es, asi, la primera manifestacion clinica (4).
Generalmente son irregulares. Pueden distribuirse en un patrén
geografico que confluye en la extremidad afectada o el tronco
adyacente.

Las malformaciones venosas pueden presentarse en
aproximadamente el 70 % de los casos y consisten en varicosidades
en los sistemas venosos superficial y profundo, venas embrionarias
persistentes y aplasia o hipoplasia con insuficiencia valvular (4).

En cuanto a las manifestaciones musculoesqueléticas, puede haber
compromiso del tejido blando e hipertrofia 6sea, lo que ocasiona
discrepancia entre la longitud de una extremidad y la otra (2).

El tratamiento es sintomatico, dirigido a mejorar la calidad de vida de

los pacientes, y requiere de un abordaje multidisciplinario.

CASO CLIiNICO

Se trata de una paciente de 14 afos que acude por cuadro clinico de
varios afos de evolucién caracterizado por hipertrofia y edema en
miembro inferior izquierdo, que se exacerbd 6 meses atras y produce
dolor de gran intensidad, dificultad para la deambulacién y déficit
para la movilidad.

La madre de la paciente refiere que al nacimiento presenté una
extensa macula roja vinosa “vino de Oporto” en la cara externa del
miembro inferior izquierdo, asociada a edema y a deformidad. Refiere
ademas un aumento progresivo de la longitud del miembro inferior
izquierdo, incluyendo el pie (de gran tamano), que dificultaba la
utilizacién de calzado (Fig. 1). Hace 6 afos se sumod al cuadro la
aparicién de venas varicosas en toda la extremidad que producian
dolor y deformidad. 6 meses antes del ingreso, el dolor en el miembro
se exacerba, por lo que acudié al persistir la sintomatologia.
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Figura 1. Mancha en vino de Oporto, edema e hipertrofia en
miembro izquierdo.

En la exploracién fisica se evidenciaron lesiones cutaneas maculares,
confluentes, en vino de Oporto, con bordes geogréaficos no definidos,
irregulares, no sobreelevados y que se extendian desde la cadera



izquierda hasta el dorso del pie ipsilateral, edema y venas varicosas
CEAP 4, predominantemente en la cara externa del muslo y en la
pierna izquierdas, pulsos distales presentes, dolor y limitacion en la
flexién de rodilla. El resto de la exploracién fue normal.

Se realizaron examenes de laboratorio con hemograma, quimica
sanguinea y tiempos de coagulacién, con parametros normales. La
ecografia Doppler del muslo izquierdo evidencié al nivel de la vena

lateral del muslo dilataciéon aneurismatica importante e insuficiencia,

con reflujo significativo (Fig. 2).

Figura 2. Ecografia Doppler venosa de miembro inferior. A. Vena
marginal lateral del muslo dilatada: 9 mm de didmetro y préxima a la
piel con 1,3 mm. B. Insuficiencia valvular con reflujo venoso mayor 1

segundo al realizar maniobras de Valsalva.

Se realizé una ablacién endotérmica y una flebectomia de la vena

lateral de la pierna izquierda.

DISCUSION
Segun la Sociedad Internacional para el Estudio de Anomalias
Vasculares (ISSVA, 2018), el sindrome de Klippel-Trénaunay es una



malformacion vascular genética asociada con otras anomalias. Su
incidencia se estima de 2-5 de cada 100 000 casos. Es mas comun en
hombres que en mujeres (1.5:1) (5).

Presentamos el caso de una paciente que consulta por dolor en la
extremidad inferior izquierda acompanado de discrepancia en la
longitud de las extremidades inferiores. Se observa dilatacién visible
de la vena marginal lateral, multiple red venosa infragenicular,
mancha en vino de Oporto extensa desde el pie hacia el abdomen e
hipertrofia de extremidad. Su principal molestia radica en dolor y
edema del pie, que impide ponerse calzado.

Nuestro diagnéstico fue sindrome de Klippel-Trénaunay (SKT), por su
triada cldsica de esta patologia (venas varicosas, hipertrofia de
extremidad y mancha de vino de Oporto) en extremidad inferior,
aunque pueden existir casos en los miembros superiores (6).

De acuerdo a una serie de 34 pacientes con SKT, el 79 % acude con
CEAP mayor de 4 y compromiso de vena marginal lateral (29,4 %),
similar a nuestro caso. En su escala inicial Venous Clinical Severity
Score (VCSS), obtuvo una puntuacién de 11, préxima al promedio de
otros estudios (10,3 = 5,1) (7).

Inicialmente se realizd6 una ecografia Doppler venosa de la
extremidad inferior en la que se identificd insuficiencia valvular de la
vena lateral marginal de muslo con reflujo mayor a un segundo y
multiple red venosa dilatada infragenicular con recorrido extenso
hacia su pie.

Procedimientos detallados en Ila literatura para tratamiento del
sistema venoso superficial incluyen: dispositivos mecanicoquimicos,
termoablacion laser o radiofrecuencia, ligadura alta o flebectomias
ENOF (oclusién venosa con escleroespuma). La técnica de
termoablacidon para tratamiento de vena marginal es controvertida
debido a su localizacién anatémica superficial, lo que lleva a un alto
riesgo de quemadura y a cambios en la coloraciéon de la piel (8).
Existen ademas estudios con uso de sirolimus o inhibidores de la

rapamicina (9).



Con estos antecedentes, se decidié termoablacién con
radiofrecuencia, al disponer de este dispositivo en la institucién
(Covidien: Cateter closurefast 7 Fr x 60 c¢m), asociado con
flebectomias y oclusién venosa con escleroespuma (ENOF).

Bajo anestesia raquidea, se realizd puncién ecoguiada a nivel de la
vena lateral marginal del muslo y colocaciéon de introductor 7 FR con
posterior paso de fibra de radiofrecuencia hasta 2 cm antes de la
perforante en muslo. Se colocé ademas anestesia tumescente
abundante para la proteccidon de la piel y ablacién de la vena lateral
marginal derecha con flebectomias para cierre de puntos de fuga y
ENOF de venas comunicantes distales.

El seguimiento posterior a la intervencion quirdrgica se realiz6
durante 6 meses en controles sucesivos en una consulta externa, con
énfasis en deambulacién precoz y elastocompresién de extremidades
inferiores. Al mes posquirdrgico, en la escala de VCSS se obtuvo una
puntuacion de 4 en relacién a otros estudios, cuyo rango varia entre
(6,25 £ 6), con lo que se evidencié mejoria significativa en la calidad
de vida.

La decisién de intervenir quirdrgicamente a pacientes jévenes debe
ser individualizada y reservarse para casos sintomaticos, sin
respuesta a medidas conservadoras. En el presente caso se optd por
tratamiento quirdrgico, ya que la sintomatologia persistia a pesar del
manejo clinico con analgésicos y medias de elastocompresion,
debido, ademas, a la disparidad generada por las malformaciones
venosas.

Dada la diversidad de problemas a los que se enfrenta un paciente
con SKT, que van desde una postura anormal hasta trastornos
psicolégicos, el abordaje terapéutico requiri6 un enfoque
multidisciplinario, ademas la intervencién quirdrgica, e intervencién
psicoldgica, ya que la asimetria en los miembros inferiores generd un
gran impacto a nivel psicosocial en la paciente. La resolucion

guirdrgica mejoré el edema del pie, mientras que el apoyo ortopédico



con uso de elevador de zapatos permitié abordar la discrepancia leve

en la longitud de la pierna (10).
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